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Resumo 
 
Introdução: Os pacientes com mucopolissacaridose apresentam diversas alterações do 
complexo estomatognático, representando um desafio para os odontopediatras.  
 
Objetivos: Pretendeu-se avaliar a saúde oral assim como caracterizar a bioquímica e a 
microbiologia salivar de pacientes com mucopolissacaridose. 
Metodologia: A amostra foi constituída por nove pacientes com mucopolissacaridose seguidos 
na Unidade de Doenças Metabólicas do Centro Hospitalar de São e nove participantes saudáveis 
(grupo controlo) seguidos na Faculdade de Medicina Dentária da Universidade do Porto. A 
avaliação clínica oral consistiu num exame extra-oral e intra-oral para avaliação de patologias 
orais, índice CPO, índice gengival e de oclusão. Adicionalmente, recolheu-se saliva para avaliar 
parâmetros bioquímicos (IgA, potássio, cloro, cálcio, fósforo, sódio, α-amilase, pH, fluxo 
salivar) e o perfil microbiológico (microrganismos totais, Streptococcus mutans e Candida spp.). 
Resultados: A média de idades da amostra foi de 15 anos. Verificou-se maior prevalência de 
dentes cariados (p=0,029), sangramento gengival (p=0,015),  macroglossia (p=0,009), 
interposição lingual (p<0,05), respiração oral (p=0,002), erupção dentária atrasada (p=0,029), 
mordida aberta anterior (p<0,05), mordida cruzada posterior direita (p=0,015), limitação da 
abertura da boca (p<0,05), alteração da forma e tamanho dos dentes (p=0,009 e p=0,002), 
valores inferiores de pH (p=0,0042) e fluxo salivar (p=0,042) nos participantes com 
mucopolissacaridose em comparação com o grupo controlo. Não se observaram diferenças 
estatísticas significativas relativamente à avaliação iónica, enzimática e microbiológica. 
Conclusões: Os pacientes com mucopolissacaridose apresentam uma elevada prevalência de 
cárie dentária, de problemas oclusais e de sangramento gengival. Estes achados deverão estar 
relacionados com as alterações dos tecidos que ocorrem nas mucopolissacaridoses, mas também 
com outros factores nomeadamente dificuldade na manutenção da higiene oral, desconhecimento 
das técnicas de escovagem, falta de assiduidade às consultas e difícil colaboração. Nos doentes 
com mucopolissacaridose é necessário um maior envolvimento dos odontopediatras de forma a 
serem elaborados melhores diagnósticos e protocolos preventivos para contornar os fatores que 
limitam a saúde oral destes pacientes. 
Palavras -chave: mucopolissacaridoses, saúde oral, pediatria, maroteaux-lamy, hurler, hunter 
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Abstract 
 
Introduction: Patients with mucopolysaccharidosis have several changes of stomatognathic 
complex, representing a challenge for dentists.  
 
Objectives: The study aimed to evaluate oral health as well as saliva biochemistry and 
microbiology parameters in patients with mucopolysaccharidosis. 
 
Methods: The sample consisted of nine with mucopolysaccharidosis followed in Metabolic 
Diseases Unit of the S. João Hospital Center and nine health participants (control group) 
followed at School of Dental Medicine, University of Porto. The clinical oral evaluation was 
performed by a complete extra-oral and intra-oral examination in order to assess the presence of 
oral pathologies, caries prevalence (DMFT index), gingival index and occlusion status. In 
addition saliva was collected to evaluate biochemical parameters (IgA, potassium, chloride, 
calcium, phosphorus, sodium, α-amylase, pH, salivary flow) and the microbiological profile 
(total aerobic microorganisms, Streptococcus mutans and Candida spp.).  
  
Results: An average age of 15 years. It was found a higher prevalence of decayed teeth 
(p=0.029), gingival bleeding (p=0.015), macroglossia (p=0.009), lingual interposition (p<0.05), 
mouth breathing (p=0.002), delayed tooth eruption (p=0.029), anterior open bite (p<0.05), right 
posterior cross-bite (p=0.015), limitation of mouth opening (p<0.05), alteration on the size and 
shape of the teeth (p=0.009 and p=0.002), lower salivary flow (p=0.0042) and pH values 
(p=0.0055) in the group with mucopolysaccharidosis in comparison to controls. There were no 
statistically significant differences regarding the ionic, enzymatic and microbiological evaluation. 
 
Conclusion: Patients with mucopolysaccharidosis have a high prevalence of dental caries, 
occlusal problems and bleeding gums. These findings are possibly related with tissue changes 
that occur in mucopolysaccharidosis, but also with other factors including difficulty in 
maintaining oral hygiene, lack of brushing techniques, poor attendance to dentist and 
collaboration. In patients with mucopolysaccharidosis is required a greater involvement of 
dentists in order to prepare better diagnostics and preventive protocols to overcome the factors 
that limit the oral health of these patients. 
Keywords: Mucopolysaccharidosis, oral health, pediatrics, Maroteaux-lamy, hurler, hunter 

















	   2	  
I-Introdução 
 
As Mucopolissacaridoses (MPSs) são um grupo heterogéneo de doenças genéticas 
causadas pela deficiência de enzimas responsáveis pela degradação de glicosaminoglicanos 
(GAGs), causando a acumulação dessas macromoléculas em lisossomas presentes em vários 
tecidos e órgãos. A acumulação intracelular e extracelular destas substâncias não metabolizadas 
provoca disfunção de múltiplos órgãos e sistemas.(1-5)  
De acordo com a enzima deficiente e o substrato acumulado, as MPSs são classificadas 
em sete grandes grupos (Tabela I e Tabela II).(6-8) 
 
Tabela I- Classificação das mucopolissacaridoses I, II, III 
TIPO EPÓNIMO ENZIMA DEFICIENTE SUBSTRATO 
ACUMULADO 
















MPS III- B 
MPS III- C 
MPS III- D 
s. Sanfilippo A 
s. Sanfilippo B 
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Tabela II- Classificação das mucopolissacaridoses IV, VI, VII,IX 
TIPO EPÓNIMO ENZIMA DEFICIENTE SUBSTRATO 
ACUMULADO 
MPS IV- A 
MPS IV- B 
s. Morquio A 
s. Morquio B 






















MPS IX s.Natowicks Hialuronidase   
 
As MPSs são patologias autossómicas recessivas na maioria dos casos, exceto no tipo II, 
em que existe um padrão de herança ligado ao cromossoma X. Segundo John Nelson em 1997, 
estima-se que a incidência conjunta deste grupo de doenças seja de 1:25.0000 recém-nascidos 
vivos.(9) Em Portugal, a prevalência de nascimento estima-se que seja de 4,8:100.000. A maioria 
das MPS apresenta uma frequência semelhante ao longo do país, exceto a MPS I e II. O tipo I 
representa 13 % das MPS no norte do país e 35% no resto do país, em contraste, o tipo II 
representa 34% e 8% das MPS nas regiões respetivas.(10)  
A cada tipo de mucopolissacaridose associa-se uma grande heterogeneidade clínica.(3, 11) 
Classicamente apresentam um fenótipo particular com ocorrência de nanismo, macrocefalia, 
alterações faciais grosseiras, alterações dentárias, língua volumosa, hérnia umbilical e inguinal, 
atraso no desenvolvimento motor, displasias ósseas, disostoses, limitação da mobilidade articular, 
hipoacusia, cardiopatia, dificuldade respiratória e  hepatoesplenomegalia. Nas MPS II, III e IV a 
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opacificação da córnea é pouco frequente. O atraso mental não costuma estar associado às MPS 
IV e VI.(1, 3, 4, 8, 12, 13)  
Tomando como exemplo, a MPS I engloba um espetro de fenótipos, todos caracterizados 
por progressiva deterioração sistémica no entanto bioquimicamente indistinguíveis. 
Historicamente, a MPS I foi delineada em 3 doenças separadas tendo como base a apresentação 
clínica, de acordo com o nível de gravidade e comprometimento com que os tecidos são 
atingidos, isto é, Síndrome de Hurler (grave), Hurler-Scheie (intermediário), e Scheie (leve).(2, 14)  
Os doentes com MPSs apresentam um envolvimento progressivo de muitos órgãos e 
tecidos, com necessidade de apoio de equipa multidisciplinar devidamente sensibilizada.(6) Para 
abordagem de complicações a intervenção cirúrgica é frequente e está associada a altas taxas de 
morbilidade e mortalidade. Para o anestesiologista, a criação e manutenção de uma via aérea 
adequada, representa o problema mais comummente encontrado nas MPSs.(15) 
 A combinação da variabilidade dos sintomas nas MPSs e falta de informação para este 
tipo de doença confunde pais e médicos e muitas vezes resulta em atrasos de diagnóstico. (16) 
Classicamente, o tratamento das MPSs antes da disponibilidade de terapias específicas, 
baseava-se em tratamento paliativo e sintomático. O transplante de células-tronco 
hematopoiéticas (HSCT), através do uso de células da medula óssea (TMO) ou de células tronco 
do cordão umbilical, pode prevenir ou reverter a maioria, mas não o total das características 
clínicas das MPSs, no entanto, nos casos em que é realizado transplante, o desenvolvimento da 
dentição pode também ficar afetado, como consequência da quimioterapia e radioterapia 
preparatórias.(17) 
 
Um dos benefícios possíveis do HSCT é a preservação do desenvolvimento intelectual 
das criança , quando realizado antes do início de deterioração neurológica.(1, 3, 4, 12, 13, 16) A terapia 
de reposição enzimática disponível para as MPS I, II, IV e VI, é um tratamento específico 
projetado para abordagem fisiopatológica subjacente, impedindo a progressão e reduzindo ou 
prevenindo a deposição de GAG. (1, 3, 4, 12, 13, 16) A disponibilização de tratamentos específicos 
tem aumentado a necessidade de um melhor reconhecimento da doença, tornando o diagnóstico 
precoce imperativo, para prevenir danos irreversíveis com início precoce de terapia e otimização 
dos resultados do tratamento.(1, 3, 4, 12, 13, 16) 
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Entre as várias caraterísticas físicas que envolvem esta desordem, as manifestações 
dentárias estão presentes, sendo muito importante conhecer as implicações dentárias encontradas 
clinicamente e a nível radiográfico (Anexo I, Tabela III, Figura 1-18). (6-8, 13, 14, 17-33)  
 
Tabela III- Características orais mais prevalentes nos pacientes com MPS. 
 
Características Orais Mais Prevalentes 
Lábios Grossos 
Macroglossia 





Hipoplasia do esmalte 
Erupção dentária atrasada 
Múltiplos dentes não erupcionados 
Cistos Dentígeros 
Limitação da abertura da boca 
 
   
Fig. 1 e 2- Presença de mordida aberta anterior e posterior, macroglossia, gengiva espessa, diastemas generalizados, 
dentes cónicos e microdonticos. 
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Fig. 3 e 4- Presença de dentes mal posicionados, palato profundo, rugas palatinas pronunciadas e compressão 
maxilar. 
 
   
Fig. 5 e 6- Presença de mordida aberta anterior, tártaro, pigmentações, hipoplasia do esmalte e traumatismo do 11. 
 
   
Fig. 7 e 8- Presença de mordida aberta anterior e posterior, tártaro acumulado, hipoplasia do esmalte, cárie dentária, 
dentes cónicos e microdonticos, erupção dentária atrasada. 
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Fig. 9 e 10- Presença de macroglossia, mordida aberta anterior, gengiva espessa, hipoplasia do esmalte, cárie 
dentária, diastemas generalizados e erupção dentária atrasada. 
 
   
Fig. 11 e 12- Presença de macroglossia, mordida aberta anterior, gengiva espessa, hipoplasia do esmalte, cárie 
dentária e diastemas generalizados. 
 
   
Fig. 13 e 14- Presença de biprotusão, hipoplasia do esmalte, mordida cruzada posterior e diastemas generalizados. 
 
 
	   8	  
   




   
Fig. 17 e 18- Presença de placa bacteriana acumulada, gengivite e cárie dentária. 
 
É de extrema importância conhecer a condição de saúde oral, destes pacientes, com o 
objetivo de intervir eficazmente no seu tratamento. Diversas manifestações sistémicas acometem 
esses pacientes, sendo de importância no atendimento em medicina dentária, a atenção aos 
problemas cardiorrespiratórios, neurológicos, psicológicos, audiovisuais. Pacientes com MPS 
representam um desafio para os médicos dentistas .(6, 14)  
Através deste estudo pretendeu-se uma avaliação das manifestações orais, da bioquímica 
e microbiologia salivar em pacientes com diagnóstico confirmado de mucopolissacaridose em 
Portugal, tendo como referência a população do Centro Hospitalar de São João no Porto. 
 















             II- Material e métodos
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II- Material e métodos 
1. Constituição da amostra 
1.1. População alvo: 
A amostra é constituída por nove pacientes com o diagnóstico de mucopolissacaridose 
orientados na Unidade de Doenças Metabólicas do Centro Hospitalar de São João no Porto, com 
idade compreendida entre os 5 e os 24 anos, e participantes sem a doença atendidos na clínica de 
Odontopediatria da FMDUP com idade compreendida entre os 6 e os 23 anos (Grupo Controlo). 
 
 1.2. Tamanho da amostra: 
A amostra é constituída por nove pacientes com mucopolissacaridose (MPS) 
e nove participantes sem a doença. (Controlos). 
 
1.3. Critérios de inclusão: 
Foram incluídos na amostra participantes com idade compreendida entre os 5 e os 24 anos, com 
diagnóstico confirmado de MPS a nível enzimático e molecular e participantes sem a doença 
com idade compreendida entre os 6 e 23 anos, em que pais/responsáveis legais ou o próprio 
permitiram a participação através da assinatura de um termo de consentimento livre e informado. 
 
1.4. Critérios de exclusão: 
Foram excluídos pacientes com idade inferior a 5 anos, sem diagnóstico confirmado de MPS a 
nível enzimático e molecular, não apresentando dentição decídua completa e cujos pais/ 
responsáveis legais ou o próprio não permitam a sua participação através da assinatura de um 
termo de consentimento livre e informado. 
Foi excluída a participação de três pacientes com mucopolissacaridose por não ser possível a 
análise dos resultados a tempo. 
2. Metodologia 
 
2.1. Equipa examinadora 
Todos os participantes foram examinados por uma única médica dentista, que examinou e anotou 
os dados observados. 
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2.2. Local do estudo 
O estudo foi realizado na Faculdade de Medicina Dentária da Universidade do Porto. 
 
2.3. Local de recolha de dados 
A recolha de dados for realizada no Centro Hospitalar de São João no Porto e na Faculdade de 
Medicina Dentária da Universidade do Porto. 
 
2.4. Recolha de dados 
Os métodos utilizados incluíram o status fotográfico, o preenchimento da ficha clínica de 
odontopediatria, um exame exploratório completo extraoral e intraoral através do qual se avaliou 
a presença de patologias orais, o índice de cárie (CPO), o índice gengival, a oclusão do paciente 
e a recolha salivar 
 
2.5. Materiais utilizados 
 
§ Para o exame exploratório: 
- Luvas de látex 
- Kits descartáveis de sonda e espelho intraoral 




§ Para a colheita de saliva: 
Para realizar a colheita salivar pediu-se ao participante para mastigar um bloco de parafina 
(Ivoclar Vivadent) durante cerca de 5 minutos com o objetivo de estimular a salivação. Foi 
posteriormente colocada em tubos estéreis (devidamente identificados M1,C1) e congelada a 
80ºC negativos. Os cinco minutos foram cronometrados pelo mesmo relógio. A medição do pH 
foi realizada imediatamente depois da colheita da saliva com papel específico de pH 5.0-8.0 
(Duotest®, Germany ). A medição do fluxo salivar (ml/min) foi realizada com uma pipeta 
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§ Divisão da amostra: 
Para a análise bioquímica utilizou-se 500µl de saliva 
 
Para a análise microbiológica utilizou-se 250 µl de saliva+ 250 µl de caldo de BHI (Brain Heart 
Infusion) com 15% de Glicerol 
 
§ Avaliação laboratorial da saliva recolhida 
Para a avaliação laboratorial da saliva recolhida, utilizou-se o analisador automático Pentra C20 
(Horiba ABX Diagnostics, Suíça), para quantificar os parâmetros bioquímicos. Foram usados os 
reagentes adequados para cada componente. O potássio e cloro foram avaliados por 
pontenciometria utilizando elétrodos seletivos. O cálcio foi determinado por um ensaio 
fotométrico utilizando ortho-cresolphthalein complexone. O fosfato foi detetado por UV 
fosfomolibdato. A IgA determinada por imunoturbidimetria. A α-amilase foi detetada por um 
teste enzimático fotométrico, utilizando como substrato 4,6 -etilideno (G7)-p-nitrofenil (G1) - α-
D maltoheptaoside (EPS-G7). (34, 35) 
 
§ Avaliação microbiológica da saliva recolhida  
As amostras de saliva foram descongeladas num gobelé em água a 37ºC, bem misturadas e 
diluídas em série com NaCl 0,9% até 10-4. As amostras obtidas foram imediatamente semeadas 
em triplicado em meios de cultura: agar Mitis salivarius contendo 0,2 unidades de bacitracina / 
ml de sacarose, acrescido de 20% sacarose, para determinar níveis de Streptococcus mutans, BHI 
com 15% de glicerol para avaliar o número total de microrganismos na cavidade oral e agar 
Sabouraud suplementado com cloranfenicol para avaliar a presença de Candida. (34, 35) 
O meio agar Mitis salivarius com bacitricina foi incubado em jarra de anaerobiose a 37ºC, 
durante 5 a 7 dias. O agar Sabouraud foi incubado em aerobiose durante 48h. O BHI com 15% 
de glicerol foi incubado em aerobiose a 37ºc durante 2 a 4 dias. Foram contadas as colónias, e os 
resultados expressos em unidades formadoras de colónia por mililitro de saliva (UFC / ml).(34, 35) 
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3. Variáveis de estudo 
Numa primeira fase as variáveis em estudo obtidas através do preenchimento de um questionário 
foram: idade, género, tipo de MPS, idade da primeira consulta, hábitos de higiene oral, hábitos 
deletérios, características extra e intraorais, características dentárias, índice CPO, índice de 
sangramento gengival e oclusão dentária. 
Numa segunda fase do trabalho procedeu-se à avaliação bioquímica dos componentes da saliva 
(cálcio, α-amilase, ferro, fósforo, IgA e proteínas totais), à medição do fluxo salivar, à medição 
do pH e à análise microbiológica (Streptococcus mutans, Candida spp. e microrganismos 
aeróbios totais). 
 
4. Características éticas 
O projeto de investigação foi aprovado pelas comissões de ética da Faculdade de Medicina 
Dentária e da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto/Centro Hospitalar de São João 
do Porto. 
Foi contemplado um consentimento informado, livre e esclarecido para todos os participantes ou 
para os pais/responsáveis legais dos participantes, esclarecendo os objetivos, os riscos e os 
benefícios decorrentes deste estudo/projeto de investigação, bem como da sua inteira liberdade 
para decidir ou não participar. No armazenamento e tratamento de dados foi garantida a 
confidencialidade de toda a informação respeitando as regras de conduta expressas na declaração 
de Helsínquia.  
5. Análise estatística 
Os dados foram analisados utilizando o programa de análise estatística Statistical Package for 
the Social Siences (SPSS) 21.0 para MAC OS. As varáveis categóricas foram sumarizadas 
utilizando-se frequências absolutas e relativas (%). As variáveis contínuas com distribuição 
simétrica foram descritas por meio de médias e desvio-padrão. Por outro lado, as variáveis com 
distribuição assimétrica foram descritas por meio de medianas, mínimos e máximos.  
Os testes estatísticos aplicados para as variáveis categóricas foram o teste de independência do 
qui-quadrado ou o teste exato de Fisher. Os testes t-Student e Mann-Whitney foram utilizadas 
para as variáveis contínuas com distribuição simétrica e assimétrica, respetivamente. O nível de 
significância considerado foi de 0,05. Devido ao tamanho da amostra, os resultados não foram 
analisados por subgrupo de MPSs.  
	   14	  
	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  
 
III- Resultados 
	   15	  
III- Resultados 
1.Caracterização da amostra 
 
1.1. Distribuição por idade 
A amostra foi constituída por 18 participantes: 9 (50%) participantes com mucopolissacaridose 
em que a média de idades foi de 16 anos e 9 (50%) participantes sem a doença, em que a média 
de idades foi de 15 anos (Tabela IV). 
Tabela IV- Distribuição dos participantes quanto à idade (n=18). 
         Total  Mucopolissacaridose Controlos  p* 
  (n=18) (n=9) (n =9)   
Idade(anos),  
med, min-max 15(5-24)  16(5-24)  15(6-23)  0,732 
*Teste de T-student 
1.2. Distribuição por género 
Na tabela V está representado o género na amostra, 10 (56%) pertencentes ao género masculino 
e 8 (44%) ao género feminino. Não há diferença estatisticamente significativa entre o género da 
amostra (p=0,637). Em relação ao género de 9 participantes com mucopolissacaridose, verificou-
se que 4 (44%) eram do género masculino e 5 (56%) eram do género feminino. Na amostra de 9 
controlos, 6 (67%) eram do género masculino e 3 (33%) eram do género feminino, sem diferença 
estatisticamente significativa (p=0,637). 











Género n(%)         
Masculino 10(56) 4(44) 6(67) 0,637  
Feminino 8(44) 5(56) 3(33)   
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1.3. Distribuição demográfica da amostra 
Na tabela VI estão representados os participantes de 5 regiões de Portugal. De todos os distritos, 
o Porto foi a cidade com mais participantes (n=13). 
Tabela VI- Local de residência da população em estudo. 








1.4. Distribuição quanto à raça 
Todas os participantes estudados pertenciam à raça caucasiana. Pelo fato de serem 100 % 
caucasianos, a raça não foi um parâmetro de estudo. 
1.5 Distribuição quanto ao tipo de MPS 
Na tabela VII está representada a amostra estudada quanto à presença de MPSs: 9 (50%) 
participantes sem a doença e 9 (50%) participantes com mucopolissacaridose. Os participantes  
com MPS estão distribuídos de seguinte forma: apenas um participante (5,6%) possui MPS I, um 
participante (5,6%) MPS II e sete participantes (38,9%) MPS VI. 
Tabela VII- Distribuição quanto ao tipo de MPS. 
MPS 
 
n   (%)  
 
p 
Sem a doença 9(50) <0,05 ** 
MPS I 1(5,6) 1,000** 
MPS II 1(5,6) 1,000** 
MPS VI 7(38,9) 0,002** 
Total 18(100)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
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1.6. Distribuição quanto à terapia de substituição enzimática e transplante de medula óssea 
Todos os participantes estudados com mucopolissacaridose (n=9) realizam terapia de 
substituição enzimática uma vez por semana. Dos 9 participantes com mucopolissacaridose 
(n=9) apenas 1 participante com MPS I (n=1) realizou transplante de medula óssea aos 12 meses 
de idade. 
1.7. Antecedentes Pessoais - doenças infância 
De todas as doenças da infância pesquisadas (sarampo, varicela, tosse convulsa, parotidite, 
rubéola), só a varicela mostrou ser mais frequente no total de participantes (n=13) (Tabela VIII). 
Tabela VIII- Caraterização dos participantes no estudo relativamente aos antecedentes pessoais 
(n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Doenças da infância?     
Sim 17(94) 9(100) 8(89) 1,000 ** 
Não 1(6) 0(0) 1(11)  
Sarampo     
Sim 5(28) 3(33) 2(22) 1,000 ** 
Não 13(72) 6(67) 7(78)  
Tosse convulsa     
Sim 0(0) 0(0) 0(0) - 
Não 18(100) 9(100) 9(100)  
Varicela     
Sim 13(72) 6(67) 7(78) 1,000** 
Não 5(28) 3(33) 2(22)  
Rubéola     
Sim 1(6) 0(0) 1(11) 1,000** 
Não 17(94) 9(100) 8(89)  
Parotidite     
Sim 0(0) 0(0) 0(0) - 
Não 18(100) 9(100) 9(100)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
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2. Hábitos deletérios 
Do questionário realizado aos 18 participantes, 11 (61%) apresentam hábitos deletérios. Em 6 
(67%) participantes com mucopolissacaridose e em 5 (56%) controlos observa-se algum hábito 
deletério, no entanto sem significado estatístico (p=1,000). A interposição lingual está presente 
em 8 (89%) participantes com mucopolissacaridose e não se observa em nenhum controlo. Esta 
diferença é estatisticamente significativa (p<0,05) (Tabela IX). 
Tabela IX- Caracterização dos participantes no estudo relativamente aos hábitos orais (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Hábitos orais?     
Sim 11(61) 6(67) 5(56) 1,000** 
Não 7(39) 3(33) 4(44)  
Sucção labial     
Sim 1(6) 1(11) 0(0) 1,000** 
Não 17(94) 8(89) 9(100)  
Sucção polegar     
Sim 1(6) 1(11) 0(0) 1,000** 
Não 17(94) 8(89) 9(100)  
Sucção lingual     
Sim 2(11) 2(22) 0(0) 0,471** 
Não 16(89) 7(78) 9(100)  
Morder o lábio     
Sim 1(6) 1(11) 0(0) 1,000** 
Não 17(94) 8(89) 9(100)  
Roer unhas     
Sim 9(50) 4(44) 5(56) 1,000** 
Não 9(50) 5(56) 4(44)  
Interposição 
Língua     
Sim 8(44) 8(89) 0(0) 0,0005** 
Não 10(56) 1(11) 9(100)  
Interposição 
Bochecha     
Sim 1(6) 1(11) 0(0) 1,000** 
Não 17(94) 8(89) 9(100)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
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3. Variáveis relacionadas com os cuidados de saúde oral 
 
3.1. Hábitos de higiene oral 
3.1.1. Frequência e responsável pela escovagem  
A escovagem mais frequente corresponde à realizada duas vezes por dia, sendo uma delas ao 
deitar, representando globalmente 61% (n=11), 56% (n=5) nos participantes com 
mucopolissacaridose e 67% (n=6) nos controlos. Globalmente observou-se que na maioria dos 
casos o responsável pela escovagem é o próprio 56% (n=10), não ocorrendo diferença 
estatisticamente significativa (p=1,000). A escovagem dependente dos pais/ prestador de 
cuidados, observa-se apenas em três participantes com mucopolissacaridose. Não foram 
encontradas diferenças estatisticamente significativas entre os dois grupos, referentes à 
realização da higiene oral antes da erupção dentária (p=1,000) (Tabela X). 
Tabela X- Caracterização dos participantes no estudo relativamente à escovagem (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
     
Escovagem     
Sim 18(100) 9(100) 9(100) - 
Não 0(0) 0(0) 0(0)  
O próprio     
Sim 10(56) 5(56) 5(56) 1,000** 
Não 8(44) 4(44) 4(44)  
Supervisão do responsável    
Sim 5(28) 1(11) 4(44) 0,294** 
Não 13(72) 8(89) 5(56)  
O responsável     
Sim 3(17) 3(33) 0(0) 0,206** 
Não 15(83) 6(67) 9(100)  
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3.1.2. Utilização de meios auxiliares de higiene 
Do total da amostra (n=18), 6 (33%) referenciam a utilização de meios auxiliares de higiene. Em 
6 (67%) controlos é referida a utilização de algum meio auxiliar de higiene ao contrário dos 
pacientes com mucopolissacaridose que não utilizam nenhum. Esta diferença é estatisticamente 
significativa (p=0,009) (Tabela XI). 
Tabela XI- Caracterização dos participantes no estudo relativamente à utilização de meios 
auxiliares de higiene (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Meios auxiliares de higiene    
Sim 6(33) 0(0) 6(67) 0,009** 
Não 12(67) 9(100) 3(33)  
Colutório     
Sim 2(11) 0(0) 2(22) 0,471** 
Não 16(89) 9(100) 7(78)  
Fio /escovilhão     
Sim 5(28) 0(0) 5(56) 0,029** 
Não 13(72) 9(100) 4(44)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
3.2. Idade da primeira visita ao médico dentista 
Na amostra total, verificou-se que 5 (56%) participantes com mucopolissacaridose e 3 (43%) 
controlos compareceram à primeira consulta antes dos quatro anos. Entre os 5-12 anos a 
percentagem para participantes com mucopolissacaridose foi de 44% (n=4) e para os controlos 
de 57% (n=4) (p=1,000) (Tabela XII). 
Tabela XII- Caracterização dos participantes no estudo relativamente à idade da primeira 
consulta (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
0-4 anos 8(50) 5(56) 3(43) 1,000** 
5-12 
anos 8(50) 4(44) 4(57)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
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4. Variáveis relacionadas com o exame clinico 
4.1 Características extra e intraorais 
Verifica-se que todas as características pesquisadas, entre as quais, a assimetria facial (p=0,029), 
hipertelorismo (p<0,05), narinas dilatadas (p=0,009), opacificação da córnea (p=0,002), 
dactilogripose (p=0,002), unhas displásicas (p=0,002), macroglossia (p=0,009) e respiração oral 
(p=0,002) apresentam diferenças estatisticamente significativas entre os dois grupos, com 
exceção da hiperqueratose e pigmentação/manchas (Tabela XIII).  
Tabela XIII- Caracterização dos participantes no estudo relativamente a características extra e 
intraorais (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Assimetria facial     
Sim 5(28) 5(56) 0(0) 0,029** 
Não 13(72) 4(44) 9(100)  
Pigmentação/manchas     
Sim 1(6) 1(11) 0(0) 1,000** 
Não 17(94) 8(89) 9(100)  
Hipertelorismo     
Sim 8(44) 8(89) 0(0) 0,0005** 
Não 10(56) 1(11) 9(100)  
Narinas dilatadas     
Sim 6(33) 6(67) 0(0) 0,009** 
Não 12(67) 3(33) 9(100)  
Opacificação córnea     
Sim 7(39) 7(78) 0(0) 0,002** 
Não 11(61) 2(22) 9(100)  
Dactilogripose     
Sim 7(39) 7(78) 0(0) 0,002** 
Não 11(61) 2(22) 9(100)  
Unhas Displásicas     
Sim 7(39) 7(78) 0(0) 0,002** 
Não 11(61) 2(22) 9(100)  
Hiperqueratose     
Sim 4(22) 4(44) 0(0) 0,082** 
Não 14(78) 5(56) 9(100)  
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Macroglossia 
Sim 6(33) 6(67) 0(0) 0,009** 
Não 12(67) 3(33) 9(100)  
Respiração Oral     
Sim 7(39) 7(78) 0(0) 0,002** 
Não 11(61) 2(22) 9(100)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
4.2 Exame Dentário 
4.2.1 Caraterísticas Dentárias 
Entre as características dentárias estudadas, a compressão maxilar (p=0,002), a alteração da 
forma e tamanho dos dentes (p=0,009 e p=0,002), bem como o atraso na erupção dentária dos 
dentes permanentes (p=0,029), apresentam diferenças estatisticamente significativas entre o 
grupo de participantes com mucopolissacaridose e o grupo de controlos (Tabela XIV). 
Tabela XIV- Caracterização dos participantes no estudo relativamente às características 
dentárias (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Hipoplasia     
Sim 7(39) 6(67) 1(11) 0,05** 
Não 11(61) 3(33) 8(89)  
Traumatismos    
Sim 3(17) 3(33) 0(0) 0,206** 
Não 15(83) 6(67) 9(100)  
Rotações     
Sim 3(17) 2(22) 1(11) 1,000** 
Não 15(83) 7(78) 8(89)  
Alteração forma de dentes   
Sim 6(33) 6(67) 0(0) 0,009** 
Não 12(67) 3(33) 9(100)  
Espaçamento dentário    
Sim 5(28) 4(44) 1(11) 0,294** 
Não 13(72) 5(56) 8(89)  
Apinhamento dentário    
Sim 3(17) 0(0) 3(33) 0,206** 
Não 15(83) 9(100) 6(67)  
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Compressão maxilar 
Sim 7(39) 7(78) 0(0) 0,002** 
Não 11(61) 2(22) 9(100)  
Alteração tamanho de dentes   
Sim 7(39) 7(78) 0(0) 0,002** 
Não 11(61) 2 (22) 9(100)  
Erupção Dentária Atrasada   
Sim 5(28) 5(56) 0(0) 0,029** 
Não 13(72) 4(44) 9(100)  
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
4.2.2 Oclusão Dentária 
Do exame oclusal realizado aos 18 participantes, 8 (44%) apresentam mordida aberta anterior. 
Em 8 (89%) participantes com mucopolissacaridose observa-se esta característica, não se 
observando a mesma no grupo controlo (p<0,05). Mordida cruzada posterior direita observa-se 
em 7 (78%) participantes com mucopolissacaridose e 1 (11%) controlo. Esta diferença é 
estatisticamente significativa (p=0,015). Presença de limitação de abertura da boca em 8 
participantes com mucopolissacaridose (p<0,05) (Tabela XV). 
Tabela XV- Caracterização dos participantes no estudo relativamente à oclusão dentária (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Mordida Cruzada Anterior    
Sim 2(11) 1(11) 1(11) 1,000** 
Não 16(89) 8(89) 8(89)  
Mordida Cruzada Posterior Direita   
Sim 8(44) 7(78) 1(11) 0,015** 
Não 10(56) 2(22) 8(89)  
Mordida Cruzada Posterior Esquerda   
Sim 4(22) 4(44) 0(0) 0,082** 
Não 14(78) 5(56) 9(100)  
Mordida Aberta Anterior    
Sim 8(44) 8(89) 0(0) 0,0005** 
Não 10(56) 1(11) 9(100)   
Limitação abertura boca     
Sim 8(44) 8(89) 0(0) 0,0005** 
Não 10(56) 1(11) 9(100)   
*Teste de independência do qui-quadrado; **Teste exato de Fisher. 
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5. Distribuição dos dentes sãos, cariados, perdidos e obturados (Índice CPO) 
 
Os participantes foram consideradas isentos de cárie dentária quando apresentavam um índice 
CPO=0. Verificou-se que 9 (100%) participantes com mucopolissacaridose e 4 (44%) controlos 
da amostra apresentavam dentes cariados. Representando uma diferença estatisticamente 
significativa entre grupos (p=0,029). Para os dentes ausentes, não há diferença estatística 
significativa entre os dois grupos (p=0,206). Observou-se a perda de dentes devido a cárie em 3 
(33%) participantes com mucopolissacaridose, não se verificando o mesmo nos controlos. Para 
os dentes restaurados, não há diferença entre os dois grupos (p=0,471). Verificou-se que 2 (22%) 
participantes com mucopolissacaridose e 5 (56%) controlos apresentavam dentes restaurados. No 
índice CPO não foram verificadas diferenças estatisticamente significativas entre os dois grupos 
(p=0,471) (Tabela XVI). 
Tabela XVI- Caracterização dos participantes no estudo comparando o índice de CPO (n=18). 
 Total  Mucopolissacaridose Controlos  p 
 (n=18) (n=9) (n =9)  
Cariados     
0 5(28) 0(100) 5(56) 0,029** 
≥1 13(72) 9(100) 4(44)  
Perdidos     
0 15(83) 6(67) 9(100) 0,206** 
≥1 3(17) 3(33) 0(0)  
Obturados     
0 11(61) 7(78) 4(44) 0,335** 
≥1 7(39) 2(22) 5(56)  
CPO     
0 2(11) 0(0) 2(22) 0,471** 
≥1 16(89) 9(100) 7(78)   
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6. Distribuição quanto ao índice de sangramento gengival (Gengival Bleeding Index) 
 
Relativamente ao índice de sangramento gengival, verificou-se que 7 (78%) dos participantes 
com mucopolissacaridose e 1 (11%) controlos apresentavam hemorragia pós-sondagem em mais 
de 30% das superfícies dentárias. Representando uma diferença estatisticamente significativa 
entre os dois grupos (p=0,015) (Gráfico 1). 
Gráfico 1- Caracterização dos participantes no estudo comparando o índice de sangramento gengival (n=18). 
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7. Bioquímica da Saliva 
7.1. Distribuição dos componentes, fluxo salivar e pH (Mucopolissacaridose vs Controlo) 
 
Relativamente aos iões analisados (cloro ,fósforo, cálcio, potássio) e aos valores de α-amilase e 
IgA total não se verificou diferenças estatisticamente significativas entre os dois grupos (Tabela 
XVII). 
Por outro lado o fluxo salivar entre os dois grupos apresentou diferenças estatisticamente 
significativas (p=0,0042). A taxa de fluxo salivar é reduzida no grupo com mucopolissacaridose. 
Relativamente ao pH observou-se diferenças estatisticamente significativas entre os dois grupos 
(p=0,0055), sendo o pH mais baixo no grupo com mucopolissacaridose. 
Tabela XVII- Fluxo salivar, pH, iões e proteínas salivares. 
 Mucopolissacaridose Controlos  p* 
 (n=9) (n =9)  
Fluxo Salivar, ml/min 0,75±0,61 2,46 ±1,42 0,0042 
pH 6,66±0,52 7,40±0,47 0,0055 
Potássio, mmol/L 26,54±10,63 25,06±3,69 0,6994 
Cloro, mmol/L 13,26±12,05 7,20±0,60 0,1509 
Cálcio mg/dL 1,20±1,80 0,49±0,30 0,2618 
Fósforo, mg/dL 16,71±9,37 13,05±3,47 0,2875 
α-Amilase, U/L 835,50±618,19 580,41±232,57 0,2636 
IgA, g/L  10,33±6,00 9,00±5,92 0,6414 
Sódio, mmol/L 44,43±44,50 28,96±11,60 0,3562 
Valores média±SD. *valores de p calculados com Student’s t-test. 
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8. Microbiologia da Saliva 
8.1. Distribuição do Streptococcus mutans (Mucopolissacaridoses vs Controlo) 
                                              




Gráfico 2 - Contagem de colónias de Streptococcus mutans salivar. Os valores de p foram calculados usando o 
Student’s t-test.. Sem diferenças estatísticas significativas (p=0,900). 
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8.2. Distribuição de Candida spp. (Mucopolissacaridoses vs Controlo) 
 
Fig. 20- Fotografia representativa de colónias de Candida spp. no meio de cultura Sabouraud com cloranfenicol. 
 
 
Gráfico 3 - Prevalência de indivíduos com contagens positivas para Candida spp. 
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Gráfico 4 - Contagem de colónias de Candida salivar. Os valores de p foram calculados usando o Student’s t-test. 
Sem diferenças estatísticas significativas (p=0,259). 
8.3. Distribuição de Microrganismos totais aeróbios (Mucopolissacaridoses vs Controlo) 
 
Gráfico 5 - Contagem de colónias de microrganismos totais aeróbios salivares. Os valores de p foram calculados 
usando o Student’s t-test. Sem diferenças estatísticas significativas (p=0,387). 
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IV- Discussão 
1. Importância e atualidade do tema 
 
A acumulação de mucopolissacarídeos tem impacto no aparelho estomatognático, provocando 
alterações a nível de saúde oral e do desenvolvimento da dentição dos pacientes com esta doença. 
A extensão dos efeitos orais depende do nível de gravidade da doença e do estado de saúde geral 
do paciente, condicionando os tratamentos dentários.(6, 24, 25) 
O tratamento dentário deve ser integrado num trabalho de equipa multidisciplinar com 
profissionais de saúde de todas as áreas, intervindo precocemente com o fim de melhorar a 
qualidade de vida destes pacientes e da sua família.(6, 14, 25, 27, 36) 
Até à data não existem estudos a comparar participantes com mucopolissacaridose com 
participantes sem a doença. O único estudo que existe a comparar as necessidades de saúde oral 
de pacientes com mucopolissacaridose , é o realizado por Alison James e colaboradores, que as 
compara com os dados estatísticas existentes na Grã-Bretanha.(6) 
A avaliação das condições dentárias em pacientes com MPS, é escassa tendo em conta que na 
literatura são unicamente descritos casos clínicos, sendo que estudos epidemiológicos com todos 
os tipos de MPS são raros, considerando-se que estudos multicêntricos seriam fundamentais para 
compilação de dados mais abrangentes.(6) 
Na literatura não existe nenhum estudo que avalie a bioquímica e microbiologia salivar de 
pacientes com mucopolissacaridose. 
 
2. Limitações do estudo 
 
O número limitado de casos estudados deve-se ao fato de ser considerada uma doença genética 
rara e à metodologia escolhida. Não foi possível analisar pacientes de outros Centro Hospitalares, 
por todas as burocracias éticas inerentes e devido à escassez de tempo, sendo um objetivo a 
cumprir num futuro próximo. 
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3. Caracterização da amostra 
 
A amostra foi constituída por dezoito participantes, dos quais nove pacientes com o diagnóstico 
confirmado de mucopolissacaridose e os outros nove constituem participantes sem a doença 
(Grupo Controlo), com idades compreendidas entre os 5 e 24 anos. Relativamente aos 
parâmetros idade (média 15), género (56% masculino e 44% feminino) e raça (caucasiana) existe 
uma boa distribuição da amostra.  
As características da amostra (género, idade e raça) são semelhantes às encontradas por Alison 
James e colaboradores(6) e Lívia Antunes e colaboradores(8).  
Quanto ao tipo de MPS observou-se maior número de pacientes com MPS VI (n=7) 
comparativamente com os outros tipos. No estudo de Lívia Antunes e colaboradores (8) de um 
total de doze participantes, o tipo de MPS mais avaliado correspondeu ao tipo II (n=5). Já na 
amostra de Alison James e colaboradores (6) observaram quinze pacientes com MPS III.  
4. Hábitos deletérios 
 
Do questionário realizado aos dezoito participantes, a interposição lingual estava presente em 
oito participantes com mucopolissacaridose e não se observou em nenhum controlo.  
Resultados semelhantes foram verificados por Giovanna Turra e colaboradores(13) que avaliaram 
a interposição lingual em trinta e quatro participantes, sendo mais frequente no tipo VI. Este 
achado pode ser explicado pelo fato de que na presente amostra os pacientes serem afetados a 
nível somático, e possuírem macroglossia, mordida aberta anterior e forte compressão maxilar, 
pelo que facilita a interposição lingual. 
 
Relativamente a outros hábitos deletérios, Lívia Azevedo e colaboradores(8) verificaram que três 
participantes do total da amostra, possuíam hábitos de sucção digital, seis participantes roíam as 
unhas, e três mordiam objetos. Uma criança de 11 anos com habito de sucção digital foi descrita 
por Shetty e colaboradores(28). Na nossa amostra apenas uma criança com mucopolissacaridose 
apresentava hábitos de sucção digital. 
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5. Variáveis relacionadas com os cuidados de saúde oral 
5.1. Hábitos de higiene oral 
 
Do questionário realizado concluiu-se que a escovagem mais frequente corresponde à realizada 
duas vezes por dia. 
Já no questionário respondido pelos pais/responsáveis legais no estudo realizado por Alison 
James e colaboradores(6) observou-se que vinte e quatro pacientes com MPS escovavam uma vez 
por dia. 
Relativamente ao responsável pela escovagem não foram encontradas diferenças estatisticamente 
significativas, havendo três casos com mucopolissacaridose em que eram os pais a realizar a 
própria escovagem. Resultado semelhante foi encontrado no estudo de McGovern e 
colaboradores(26) em que onze pais responderam que eram os próprios a escovar os dentes dos 
seus filhos. 
6. Variáveis relacionadas com o exame clinico 
6.1 Características extra e intraorais 
 
De todas as características extraorais pesquisadas, verificou-se diferenças estatisticamente 
significativas relativamente à assimetria facial, hipertelorismo, narinas dilatadas, opacificação da 
córnea, dactilogripose, unhas displásicas, macroglossia e respiração oral. As características 
enunciadas são corroboradas na literatura por vários autores e as que mais influenciam o perfil 
dentário são a macroglossia e o modo de respiração. (7, 8, 13, 17-19, 21, 23-31, 33, 37, 38) 
A macroglossia deve-se à deposição de GAG’s na estrutura da língua que geralmente tem como 
consequência uma mordida aberta anterior.(21, 22, 37) Na nossa amostra, uma vez que os pacientes 
estão submetidos a terapia de reposição enzimática poderá ocorrer um efeito benéfico desta 
terapia nas vias aéreas superiores.(39-42)  
6.2 Exame Dentário 
6.2.1 Caraterísticas Dentárias 	  
Dentro das características dentárias avaliadas, observou-se uma maior frequência de casos 
clínicos de compressão maxilar (n=7), alteração do tamanho e forma dos dentes (n=7 e n=6) bem 
como de erupção dentária atrasada (n=5) nos pacientes com mucopolissacaridose apresentando 
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diferenças estatísticas significativas em comparação com o grupo controlo. Também se verificou 
hipoplasia do esmalte (n=4) e presença de diastemas generalizados (n=6).  
Relativamente ao atraso da erupção dentária, vários artigos corroboram o achado clínico 
observado..(7, 8, 18, 20, 21, 24-27, 29, 40, 43) O atraso da erupção dentária pode ser explicado pela 
presença de folículos dentários hiperplásicos em redor de dentes não erupcionados.(18, 20, 25, 27) 
Smith e colaboradores(18) reportaram nos oito casos clínicos avaliados, inúmeros folículos 
dentários espessados secundários à excessiva deposição de GAG’s e colagénio, associados a um 
atraso considerável da erupção dentária. Esta acumulação de mucopolissacarídeos já tinha sido 
identificado por Cawson e colaboradores(44). 
 
A imagem radiográfica em roseta é característica dos casos de MPS, sendo provocada pela 
associação de inúmeros dentes num folículo, devendo-se fazer diagnóstico diferencial com o 
Síndrome de Gorlin.(18, 37, 45) 
 
Alpôz e colaboradores(21) descrevem uma série de dentes não erupcionados com radiolucências 
em redor semelhantes a cistos dentígeros, com margens finas e claramente definidas. 
 
Os folículos dentários espessados podem provocar variados problemas de origem ortodôntica, 
neural e periodontal. Podem ainda ter como consequência reabsorção óssea, deslocamento de 
raízes, patologias tumorais, infeções entre outras.(14, 20, 46) É necessária a realização de biópsia 
para sua confirmação.(18) 
 
Segundo Smith e colaboradores(18), o tratamento indicado será a exposição cirúrgica dos dentes 
inclusos e tracionamento ortodôntico, ou exodontia com enucleação dos folículos.  
 
Relativamente à alteração de forma, a literatura descreve dentes cónicos e hipoplásicos o que foi 
observado em sete participantes com mucopolissacaridose (n=7).(18, 21, 22, 29) . Segundo Hingston 
e colaboradores(22), a quimioterapia preparatória no caso de transplante de medula pode explicar 
a agenesia, hipoplasia dos dentes e formação anormal de raízes.  
 
A microdontia é uma característica comum desta doença. (24, 26, 29) McGovern e colaboradores(26) 
detetaram clinicamente o tamanho reduzido de dentes permanentes em treze pacientes de um 
total de dezassete, com uma média de cinco dentes afetados.  
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Relativamente à macrodontia, Machado Guimarães e colaboradores(25) descreveram que o 
primeiro molar permanente do primeiro quadrante do caso clínico estudado apresentava 
macrodontia, giroversão e morfologia atípica. 
 
Diastemas generalizados são referenciados em vários casos clínicos descritos na literatura 
estudada.(7, 8, 20, 21, 23-26, 29) O espaçamento dentário representa uma das características orais mais 
comuns, este tem sido atribuído a uma posição posterior de molares e a uma oclusão distoangular. 
(22, 29) 
 
Relativamente ao esmalte hipoplásico ou com opacidades foram identificados nos estudos de 
vários autores.(6, 8, 23, 26, 29, 33) 
De acordo com os resultados da SEM realizada em dentes decíduos, a deposição de GAG’s no 
esmalte e dentina pode provocar consequências nestes tecidos, em adição à irregularidade de 
arranjo dos primas de esmalte.(23)  
6.2.2 Oclusão Dentária 	  
Através da avaliação da oclusão dentária, obteve-se que 89% dos participantes com 
mucopolissacaridose apresentavam mordida aberta anterior e sete participantes mordida cruzada 
posterior direita. Na literatura a mordida aberta anterior é referida por vários autores.(7, 8, 13, 21, 23-
25, 27, 29, 33) 
Giovanna Turra e colaboradores(13) acompanharam setenta e oito pacientes com MPS, 84,8% de 
sessenta e seis participantes apresentavam mordida aberta anterior, 37,9% mordida cruzada 
lateral. Já McGovern e colaboradores(26) detetaram mordida aberta anterior em nove pacientes no 
total de vinte e cinco pacientes com MPS I pós transplante. No estudo realizado por Renata 
Almeida Barros e colaboradores(7) observaram seis crianças com mordida aberta anterior em sete 
casos estudados de MPS VI. 
Lívia Antunes e colaboradores(8) verificaram quatro pacientes com mordida aberta anterior e 
cinco pacientes com mordida cruzada posterior, no total de doze casos estudados.  
  
Do total de participantes com mucopolissacaridose da nossa amostra, 89% apresentaram 
limitação da abertura da boca. A limitação de abertura da boca em pacientes com 
mucopolissacaridose é descrita na literatura por vários autores.(8, 17, 23, 26, 29)   
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Resultados semelhantes foram descritos no trabalho realizado por Lívia Antunes e 
colaboradores(8) em que cinco participantes de um total de doze apresentavam limitação da 
abertura da boca quando avaliados. Esta limitação dificulta o exame intraoral e uma escovagem 
adequada.(23, 29)  
A limitação da abertura da boca pode ser explicada pela presença de côndilos mandibulares 
planos e hipoplásicos.(8, 17, 20, 22, 23, 26, 29)  
 
7. Distribuição dos dentes sãos, cariados, perdidos e obturados (Índice CPO) 	  
Quanto ao número de dentes cariados do total da amostra nove (100%) participantes com 
mucopolissacaridose e quatro (44%) controlos da amostra apresentavam dentes cariados. Os 
resultados demonstraram uma diferença estatisticamente significativa entre os dois grupos 
(p=0,029). Relativamente ao número de dentes perdidos e dentes obturados não foi encontrada 
diferença estatística significativa entre os dois grupos (p=0,206 e p=0,335). 
Na literatura são descritos vários casos clínicos com presença de cárie dentária.(6-8, 24, 26, 27, 30, 33) 
Aline Santos e colaboradores(27) descrevem a presença de lesão cariosa em três dentes decíduos. 
Também Deepak e colaboradores(24) descrevem a presença de sete dentes cariados numa criança 
de seis anos. No estudo de McGovern e colaboradores(26) verificaram experiência de cárie em 
dez participantes. 
Lívia Antunes e colaboradores(8) reportaram resultados semelhantes, quanto ao número de dentes 
cariados, examinaram doze indivíduos com mucopolissacaridose de idades compreendidas entre 
os três e os trinta e um anos. Desse grupo, sete participantes já tinham tido experiência de cárie 
dentária associados a uma pobre higiene oral.  
Alison James, Christian Hendrikz e Owen Addison(6) observaram quarenta e seis pacientes com 
mucopolissacaridose, vinte e dois participantes (49%) do total da amostra apresentaram 
experiência de cárie, sendo que o grupo com MPS I e MPS IV apresentaram um nível 
significativo de cárie quando comparado com os outros tipos e com o índice de cárie das crianças 
da Grã-Bretanha.  
Resultados antagonistas nos estudos realizados por Machado Guimarães e colaboradores(25) e 
Alpôz e colaboradores(21) que não observaram nenhum dente cariado nos dois casos clínicos de 
MPS VI estudados confirmando as conclusões de Gardner(37) relativamente à baixa incidência de 
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cárie nos pacientes com Maroteau-Lamy (MPS VI). Também no estudo seriado de sete casos 
clínicos de MPS VI, Renata Almeida Barros e colaboradores(7) detetaram apenas dois 
participantes com dentes cariados. 
Não existe nenhum estudo até a data que compare participantes com mucopolissacaridose e 
participantes sem a doença, apenas o estudo realizado por Lívia Antunes e colaboradores(8) e o 
estudo realizado por Alison James e colaboradores(6) comentaram nos seus resultados uma taxa 
de aumento de cárie em pacientes com mucopolissacaridose. 
Apesar dos vários resultados divergentes encontrados na literatura, os participantes com 
mucopolissacaridose observados neste estudo possuíam alta prevalência de cárie em comparação 
com os participantes controlo. Este fato pode ser explicado por fatores, como: 
§ A dificuldade em efetuar uma higiene oral correta, por falta de destreza manual 
consequência de alterações osteroarticulares características desta doença. 
§ A limitação da abertura da boca provocada pela alteração das superfícies articulares dos 
côndilos, dificulta o acesso durante a escovagem a zonas mais posteriores, estando estas 
mais sujeitas à acumulação de placa bacteriana e formação de cárie dentária. 
§ A inutilização de meios auxiliares de higiene como o fio dentário, pode explicar a alta 
prevalência de cáries devido à acumulação de restos alimentares nos espaços 
interproximais.  
§ A presença de defeitos de esmalte pode tornar os dentes mais propícios aos fatores 
etiológicos de cárie dentária quando em ambientes desfavoráveis 
 
8. Distribuição quanto ao índice de sangramento gengival (Gengival Bleeding Index) 
 
Na realização do exame gengival, verificou-se que sete participantes com mucopolissacaridose 
apresentavam sangramento gengival em mais de 30% das superfícies dentárias, detetando-se a 
presença de abundante acumulação de placa bacteriana. 
Na literatura são descritos vários casos de gengivite marginal associada a uma higiene oral 
precária.(6-8, 25-27) McGovern e colaboradores(26) nos seus trabalhos descreveram que o tratamento 
periodontal de dezassete pacientes era prioritário, com necessidade de remoção de placa e 
cálculo. É referida gengiva espessa e hiperplásica em alguns artigos da literatura estudada.(8, 23, 25, 
28, 29, 38) 
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9. Bioquímica da saliva 
 
O pH médio da saliva estimulada situa-se entre os 6,5-7,5 sendo regulado pelo efeito tampão da 
saliva que por sua vez depende das concentrações de bicarbonato e fosfato.(47, 48, 50, 51) O baixo 
pH salivar está diretamente associado a elevada atividade de cárie.(48, 50, 51) Na nossa amostra os 
participantes com mucopolissacaridose apresentaram valores baixos de pH em comparação com 
o grupo controlo.  
 
Os componentes salivares e suas características podem variar com a idade, fatores emocionais, 
fatores hormonais e taxa de fluxo salivar.(49, 50)  
 
As alterações de fluxo salivar influenciam a taxa de eliminação de substrato e a concentração de 
iões.(51) Quanto maior a taxa de fluxo salivar, maior a capacidade de eliminação de substrato, de 
capacidade tampão, e menor ocorrência de ataques microbianos.(49) Uma das maiores 
consequências da hiposalivação é a formação de cárie dentária.(49) No estudo de Kaur e 
colaboradores(51) observou-se que 90% das crianças livres de cárie possuíam uma taxa de fluxo 
de saliva estimulada elevada em comparação  com os 33% do grupo com cáries ativas.  
 
Neste estudo observou-se uma diminuição do fluxo salivar nos participantes com 
mucopolissacaridose em comparação com o grupo controlo, que se pode dever à medicação 
realizada e ao modo de respiração. Vários estudos demonstraram associação entre o fluxo salivar 
e o pH com alta prevalência de cárie.(52, 53)  
 
Relativamente ao estudo iónico e enzimático (cálcio, sódio, potássio, fósforo, cloro, ferro e 
amílase salivar) não se observaram diferenças estatísticas significativas entre os dois grupos. 
 
A imunoglobulina IgA é o principal mecanismo de defesa específico ,limitando a aderência 
microbiana na cavidade oral. (54, 55) Na nossa amostra, não foram encontradas diferenças 
significativas entre os dois grupos. 
10. Microbiologia da saliva 
 
A colonização de Streptococcus mutans e Streptococcus sobrinus está fortemente associada à 
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presença de cárie dentária.(56) A presença de S.mutans na saliva é um importante marcador 
biológico de risco da cárie dentária.(57) Nesta investigação não se verificaram diferenças 
estatísticas significativas entre os dois grupos (p>0,05) quanto ao número de colónias de 
Streptococus mutans. 
Nikawa e colaboradores(58) sugeriram que Candida albicans tinha um potencial cariogénico 
verificando a sua capacidade para produção de ácido. Nos estudos de Muzuvoric e 
colaboradores(59) foi comprovada a associação entre a presença de espécies de Candida e higiene 
oral precária. 
A presença de elevados níveis de microrganismos acidogénicos como Streptococcus mutans e 
Candida é comum em pacientes com cárie dentária. (49, 54, 58) 
Na nossa amostra, verificou-se que 70 % dos participantes com mucopolissacaridose possuíam 
contagens positivas para Candida spp. enquanto que apenas 30% dos participantes controlo 
apresentavam contagens positivas, no entanto sem significado estatístico. Esta diferença pode-se 
dever a uma higiene oral mais precária no grupo de pacientes com mucopolissacaridose. 
Os valores baixos de pH encontrados no grupo com mucopolissacaridose podem estimular o 
crescimento de Candida ou ser resultado da sua fermentação.(54) 
Segundo os estudos de Koga-Ito e colaboradores(60), as crianças com cáries ativas apresentam 
maiores contagens de microrganismos aeróbicos em comparação com crianças livres de cárie. 
Na nossa investigação, no que diz respeito ao número total de microrganismos aeróbios 
presentes na cavidade oral, não se verificaram diferenças estatísticas significativas entre os dois 
grupos(p>0,05) 
A diversidade de microrganismos presentes no biofilme dentário é mais importante que a sua 
quantidade tendo em conta a etiologia multifatorial da cárie dentária.(60, 61)  
É importante dar enfâse à prevenção da cárie dentária e promover a manutenção de uma higiene 
oral adequada, fornecendo informações complementares aos pacientes e responsáveis sobre as 
manifestações que podem ocorrer durante o crescimento.(14, 24, 36, 38) 
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V- Conclusão 
 
Este estudo avaliou a condição dentária de pacientes com mucopolissacaridose, de acordo com 
os resultados concluiu-se que : 
 
1- Os pacientes com mucopolissacaridose apresentam maior tendência para interposição 
lingual, devido à enorme dimensão da sua língua, comparativamente com os controlos.  
2- Nenhum dos participantes com a doença utiliza meios auxiliares de higiene, incluindo o 
fio dentário. 
3-  A respiração oral está presente em 78% dos participantes com mucopolissacaridose e 
67% apresentam macroglossia. 
4- Os participantes com mucopolissacaridose apresentam prevalência elevada de certas 
características dentárias como :alteração da forma e tamanho dos dentes(67% e 78%), 
hipoplasia do esmalte( 67%), erupção dentária atrasada (54%) e compressão maxilar 
(78%). 
5- Relativamente à oclusão dentária, 89% participantes com mucopolissacaridose 
apresentam mordida aberta anterior e limitação da abertura da boca, 78% mordida 
cruzada posterior direita. 
6- A prevalência de cárie dentária da amostra total foi de 72 %. Os participantes com 
mucopolissacaridose têm maior prevalência de dentes cariados (100 %) do que o grupo 
controlo (44 %). 
7- A prevalência de sangramento gengival foi superior no grupo com mucopolissacaridose 
(78% vs. 11%). 
8- A taxa de fluxo salivar e valores de pH são reduzidas nos pacientes com 
mucopolissacaridose comparativamente com o grupo controlo. 
9- Não se verificou diferenças estatísticas significativas relativamente à avaliação iónica e 
enzimática. 
10- Relativamente à quantidade de colónias de Candida, S.mutans e microrganismos 
aeróbicos totais não se verificaram diferenças significativas entre os dois grupos. 
 
É fundamental educar e motivar não só os pacientes mas também os pais/responsáveis legais 
para as manifestações orais típicas desta doença e melhorar os métodos de higiene, para um 
equilíbrio da saúde oral destes pacientes. (6, 8, 14, 38) 
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É importante estimular as visitas regulares aos odontopediatras, para evitar tratamentos 
complexos que envolvam sedação e anestesia geral. O tratamento deve-se basear num protocolo 
preventivo promovendo a utilização de selantes de fissuras, flúor e controlo da dieta.(14, 38) 
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Anexo I- Revisão das manifestações dentárias nas MPSs  
 
Tabela I- Revisão das manifestações dentárias na MPS  


























MPS I (2) 
MPS II ( 5) 
MPS III (1) 
MPS IV A (2) 
MPS VI (2) 
12 Erupção dentária atrasada 
Processo alveolar espesso 
Lábios espessos, defeito condilar 
Ramos mandibulares curtos, alteração 
da forma da fossa articular 
(malformação da cavidade glenoide), 
macroglossia 
Mordida aberta anterior, Mordida 
cruzada posterior, Protusão 
mandibular, giroversão, apinhamento 
dentário, Diastemas 
Palato profundo, rugas palatinas 
proeminentes 
Hipoplasia do esmalte 
Limitação da abertura da boca 
Alteração de cor 
Hiperplasia/Fibromatose Gengival 
Concavidade dentária vestibular e 
oclusal 
Supranumerários, Dentes impactados 
Folículos dentários espessos 
A.James et al (2011) MPS I (5) 
MPS II (6) 
MPS III (15) 
MPS IV (17) 
MPS VI (2) 
MSD (1) 
46 Elevada prevalência de cárie dentária 
Problemas gengivais 
Opacidades de esmalte em dentes 
permanentes 
G. Turra et al 
(2009) 
MPS I (15) 
MPS II (37) 
MPS III B (2) 
MPS IV A ( 5) 
MPS VI (27) 
 
78 Interposição da língua entre os dentes 
Palato ogival 
Mordida aberta anterior 
	   
Tabela IIa- Revisão das manifestações dentárias na MPS I 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
M. Amorim et al (2012) MPS I 1 Macroglossia 
Ponte nasal plana 
S.Sharma et al (2012) MPS I 1 Macroglossia 
Gengiva espessa 
Mordida aberta anterior 
Diastemas generalizado 
Dentes primários ligeiramente 
hipoplásicos com esmalte ponteado 
Cistos Dentígeros 
Cóndilos hipoplásicos e ramos 
mandibulares curtos 
Arcadas mandibular e maxilar 
Largas 
Expansão bilateral da lâmina cortical 
vestibular no ângulo e corpo da 
mandíbula na região dos caninos, pré-
molares e molares 
 




Mordida aberta anterior 




R. Shetty et al 
(2010) 
MPS I 1  Ponte nasal e ponta do nariz planas 
Boca e lábios largos 
Sucção digital 
Macroglossia 
Tecido gengival espesso 






Tabela II b- Revisão das manifestações dentárias na MPS I 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
E. McGovern et al 
(2010) 
MPS I 28 Macroglossia, lábios espessos 
Atraso no desenvolvimento dentário 
Espaçamento Dentário 
Microdontia, hipodontia 
Necessidade de tratamento periodontal 
Anomalias oclusais ( mordida aberta 
anterior, Classe III esquelética, 
erupção ectópica,  infraoclusão dos 
molares primários) 
Defeitos de esmalte 
Cúspides de molares afiadas 
Taurodontismo 
Concavidades dos côndilos planas 
Coroas de molares bulbosas 
e constrição cervical  
marcada 
Raízes curtas de molares 
permanentes  
Baixa prevalência de cárie na dentição 
permanente  
Alta prevalência de cárie na dentição 
decídua  
R. Wadenya et al (2010) MPS I 1 Macroglossia, Caninos cónicos 
Erupção dentária atrasada 
Esmalte de dentes primários 
hipoplásico 
Dentes não erupcionados 
Limitação da abertura da boca 
Microdontia Falha na formação de 
raízes 
Mandíbula pequena com ramos 
mandibulares curtos 





Tabela II c- Revisão das manifestações dentárias na MPS I 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
W. Júnior et al (2009) MPS I 1 Hiperplasia gengival 
Macroglossia 
Erupção dentária atrasada 
Impactação dentária 
G. Guven et al 
(2008) 
MPS I 1 Gengiva espessa 
Dentes primários 
hipoplásicos com esmalte ponteado 
Cistos em redor de dentes não 
erupcionados 
Canais pulpares obliterados 
Taurodontismo dos molares 
Côndilos mandibulares 
hipoplásicos 
Limitação da abertura da boca 
Ponte nasal plana e ponta de nariz 
arrebitada 
Boca e lábios largos 
Diastemas generalizados 
Macroglossia 
2ºs molares permanentes localizados 
ectopicamente nos ramos mandibulares 
E. Hingston et al (2006) MPS I 1 Ponte nasal e ponta do nariz planos 




superiores cónicos  
Mandíbula pequena com côndilos 
pequenos 







	  Tabela III- Revisão das manifestações dentárias na MPS II 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
P. Gajula et al 
(2012) 
MPS II 1 Lábios incompetentes e secos 
Esmalte ligeiramente hipoplásico com 





Mordida aberta anterior 
Cistos dentígeros 
Dentes cariados 
J. Chinawa et al 
(2012) 
MPS II 1 Dentes espaçados 
Ponte nasal larga 
 
 
Tabela IV a- Revisão das manifestações dentárias na MPS VI 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
R. Barros et al (2012) MPS VI 7 Ossos zigomáticos 
Hipoplásicos 
Mal-oclusão 
Doença Periodontal (2) 
Dentes impactados/inclusos (6) 
Atraso na erupção dentária 





Mordida aberta anterior 
Palato alto 






	  Tabela IV b- Revisão das manifestações dentárias na MPS VI 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
M. Guimarães et al 
(2010) 







giroversão do 1º molar mandibular 
direito 
Ausência de cáries 
Raízes curtas 
Área radiolúcida a envolver o foramen 
mentoneano bilateralmente 
Múltiplos cistos dentígeros 
A. Santos et al (2010) MPS VI 1 Palato ogival 
Leve espessamento dos processos 
alveolares 
Aumento do diâmetro antero-posterior 
Mucosa Normocorada 
Mordida aberta anterior 
T. Deepak et al 
(2010) 
MPS VI 1 Macrognatia 
Macroglossia 
Lábio incompetentes 
Ponte nasal plana 
Microdontia 
Diastemas 
Erupção dentária atrasada 









	  Tabela IV c- Revisão das manifestações dentárias na MPS VI 
Literatura Tipo de MPS Nº de 
casos 
Manifestações Dentárias 
A. Alpôs et al (2006) MPS VI 1 Mordida aberta 
Língua larga 
Longa dimensão antero-posterior 
Ponte nasal plana 
Erupção dentária atrasada dos dentes 
anteriores 
Processo alveolar largo 
Palato alto 
Dentes não erupcionados envolvidos 
por cistos dentígeros 
Ausência de cáries 




Mordida aberta anterior 
Dentes inclusos envolvidos por lesões 
císticas em roseta 
Côndilos mandibulares com alterações 
morfológicas e aplainamento das 
superfícies 
Ausência de cáries 
M. Borges et al 
(2003) 
MPS VI 3 Hipertrofia dos lábios 
Palato ogival 
Dentes mal posicionados 
Macroglossia 
Desproporção craniofacial 
K. Smith et al 
(1995) 
MPS VI 2 Erupção dentária atrasada 
Folículos dentários espessos 
Múltiplos dentes impactados 











FICHA CLÍNICA ODONTOPEDIATRIA  	  
1. IDENTIFICAÇÃO 
Paciente(3 iniciais) :      
Data de Nascimento:__/__/__      Género:  Raça:  Naturalidade: 
Grau de escolaridade:     
Profissão mãe:                                                                                                      
Profissão pai:         
Médico de família/ Pediatra:                    
2. ANTECEDENTES PESSOAIS 
 
Peso:________                                   Altura:_________ 
2. Está em tratamento médico? 
□ Sim        Não            Qual doença?______________________________________ 
2.1. Em relação à Mucopolissacaridose: 
2.1.1 Está a realizar terapia de substituição enzimática?  
 Sim  Não  Idade de ínicio:_____          Qual enzima?_________________________ 
2.1.2. Realizou transplante de medula óssea? 
   Sim  Não     Idade:___ 
2.2. Realiza mais alguma medicação?  
□ Sim          Não 
 




2.3. Já tomou antibióticos? 
□ Sim          Não 
 
2.2.1. Se sim, quais?_________________________________________________________ 
2.2.2. Porquê?_______________________________________ 
 
Antes de terapia de substituição enzimática:______________________________ 
 
Após terapia de substituição enzimática:__________________________________ 
 
2.4. Possui reações alérgicas a medicamentos? 
□ Sim          A quais?___________________________________________________________ 
□ Não 
2.5.  Já esteve hospitalizado? 
□ Sim   Quando?:______________Razão?_________________________________ 
             : _____________Razão? ________________________________ 
                                      :______________ Razão? ________________________________ 
□ Não 
 
Código:	  Data:	  Inquiridor:	  
	  2.6. Já esteve submetido a anestesia geral? 
□ Sim   Quando?_____________________ Razão?_________________________________ 
□ Não 
2.6. Tem dificuldades em estancar o sangue? 
□ Sim 
□ Não 
2.8. Possui as vacinas em dia? 
□ Sim                     Não 
2.9. Doenças da infância: 
Doença Sim Não 
Sarampo   
Tosse convulsa   
Varicela   
Rubéola   
Difteria   
Parotidite   
Poliomielite   
Raquitismo   
Outras Doenças   
 
2.9.1. Se respondeu sim a outras doenças, quais?__________________________________________  
 
3. ANTECEDENTES FAMILIARES 
3. Problemas durante a gravidez? 
□ Sim    Quais?______________________________ Quando?__________________________ 
□ Não 
□ Não Sabe 
3.1. Medicamentos durante a gravidez?  
□ Sim    Quais?______________________________ 
□ Não 
□ Não sabe 




3.3. Os pais possuem alguma doença hereditária? 
□ Sim   Quais?________________________________________________________________ 
□ Não 
□ Não Sabe 
 
4. ANTECEDENTES DENTÁRIOS 
4.  Já foi ao médico dentista? 
 









	  4.1.Se sim, com que idade foi a primeira vez? 
□ 0- 12 meses 
□ 1- 2 anos 
□ 3- 4 anos 
□ 5- 6 anos 
□ 7-10 anos 
□ 11-12 anos 
□ 13-18 anos 
□ Outra 
 
4.2. Realizou algum tratamento dentário? 
□ Sim  Qual tratamento?______________________________ 
□ Não       
□ Não Sabe 
 
 
4.2.1.Se sim, alguma vez usou aparelho ortodôntico? 
□ Não sabe 
□ Não 





4.3. Durante a realização do tratamento: 
□ Foi colaborador 
□ Potencialmente colaborador 
□ Necessitou de sedação 
□ Necessitou de contenção física 
□ Foi incapaz de colaborar 
5. Já alguma vez teve dor de dentes? 
□ Sim  Quando?________________ 
□ Não 
□ Não sabe 
6. O seu responsável realizava a  sua higiene oral antes de os dentes erupcionarem? 
□ Sim  Não  Não sabe 
7. Quem realiza a sua escovagem? 
□ O próprio 
□ O próprio com supervisão do responsável 
□ O responsável  
7.1 Com que frequência? 
□ Quase nunca 
□ 1 vez por dia 
□ 2 vezes por dia ( uma delas ao deitar) 
□ 2 vezes por dia( sem ser ao deitar) 
□ 3 ou mais vezes 
	  7.2. Qual o tipo de escova utilizada? 
□ Manual 
□ Elétrica 
□ Outro          Qual?______________________ 
 
7.3. Algum meio auxiliar de higiene? 
□ Sim  Não 
 
 
7.3.1. Se sim, qual? 
□ Fio/Escovilhão dentário 
□ Colutório 
□ Outro     Qual?_________________ 
      7.4. Escova com pasta flúor? 
□ Sim      Se sim, com quantos ppms?______________________ 
□ Não 
□ Não sabe 
              7.4.1. Ingere diariamente flúor em gotas ou comprimidos? 
□ Sim  Desde que idade? 
□ Não       Alguma vez tomou?    Sim       Não  
□ Não sabe 
 
7.5. Local onde efetua a higiene oral? 
□ Casa 
□ Fora de casa 
□ Ambos 
 
8. Possui hábitos orais? 















□ Para adormecer 
 
 
9. Tipo de alimentação: 
9.1. Considera que segue uma dieta equilibrada? 
□ Sim                    Não 
 
9.2.  A que intervalo de tempo realiza a terapia de substituição enzimática? 
 
Hábito oral Sim Não 
Sucção labial   
Sucção polegar   
Sucção lingual   
Morde o lábio   
Roi as unhas   
Interposição da língua   
Interposição bochecha   
Outro   














      
Sumos de 
Frutas 
      
Chocolates/ 
Guloseimas 
      
Alimentos 
açucarados 




10. Na sua opinião, qual a maior dificuldade para manter a sua saúde oral? 
□ O custo do tratamento/custo de deslocações 
□  A utilização dos meios auxiliares de higiene ( ex: fio dentário) 
□ Desconhecimento de técnicas de higiene oral 
□ Dificuldade na prática das técnicas aprendidas 
□ Dificuldade em encontrar um médico dentista que consiga a  sua colaboração e assiduidade  
 
EXAME CLÍNICO (preencher pelo avaliador) 
11. EXAME CLÍNICO EXTRA-ORAL 
Avaliado?       S   Sim        Não    Porquê?__________________________________________ 
Exame Sim Não 
Assimetria Facial   
Pigmentação/Manchas   
Afastamento dos olhos    
Fossetas labiais   
Fenda labial   
Narinas dilatadas   
Opacificação córnea   
Pedículos Cartilagem   
Fossetas auriculares   
Hiperqueretose   
Sindactilia   
Polidactilia   
Prega palmar   
Unhas displásicas   
Dactilogripose   
Dactilocampsia   
 
12. EXAME CLÍNICO INTRA-ORAL 
Avaliado?       S   Sim        Não    Porquê?__________________________________________ 
12.1. Gânglios:    Normais     Aumentados  
12.2. Lábio superior   :                          12.3. Lábio Inferior: 






12.4. Freio Labial: 
□ Inserção Normal 
□ Inserção Alta 






□ Hipotónico 	   12.5. Freio Lingual: □ Inserção Normal 
□ Inserção Alta 
□ Inserção Baixa	  






12.8. Tipo de Respiração:          
□ Bucal          Nasal 
 
13. CPOS 
Avaliado?       Sim        Não    Porquê? 
A) 
 55 54 53 52 51 61 62 63 64 65 
 18 17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26 27 28  
M                 M 
V                 V 
D                 D 
P                 P 
O             ARCADA SUPERIOR      O 
 
 
 85 84 83 82 81 71 72 73 74 75   
 48 47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37 38 
M                 M 
V                 V 
D                 D 
P                 P 
O             ARCADA INFERIOR      O 
 
CÓDIGO DE REGISTO 
0 (A) SÃO 
1 (B) CARIADO 
2 (C) OBTURADO COM CÁRIE 
3 (D) OBTURADO SEM CÁRIE 
4 (E) PERDIDO DEVIDO A CÁRIE 
5 PERDIDO POR OUTRO MOTIVO 
6 (F) SELANTES 
7 (G) PILAR DE PONTE / COROA 
8 NÃO EUPCIONADO 
T TRAUMA ( NÃO FRATURADO) 
9 NÃO REGISTADO 
 
B) HIPOPLASIA      Sim        Não    Quais? ___________________________________     
C) FÍSTULA     Sim        Não  Quais?________________________________________ 
D) TRAUMATISMOS      Sim        Não  Quais?_______________________________   
E) ALTERAÇÃO NÚMERO DE DENTES  ?       Sim        Não    
E1)  Supranumerários :     Sim        Não   Quais?________________________________ 
F) ROTAÇÕES?  Sim     Não   Quais?___________________ 
G) ALTERAÇÃO FORMA DE DENTES?           Sim        Não    Quais?_____________________ 
H) ESPAÇAMENTO DENTÁRIO?   Sim      Não 
I) APINHAMENTO DENTÁRIO?  Sim      Não 











12.9. Úvula Bífida:  Sim   Não   
12.10. Fenda Palatina: Sim   Não  





□ Em V 
□ Em U 
 
L) ALTERAÇÃO TAMANHO DE DENTES ?   
    Sim      
   Não     
Microdontia?__________________________ 
Macrodontia?___________________________ 
K1) Peg-shaped ?  Sim      Não 





14. PATOLOGIA ORAL 
Avaliado?       Sim        Não    Porquê? 
Patologia Sim Local 
Sem lesões   
Úlcera   
Abcesso   
Mucocelo   
Candidose   
Língua geográfica   
Hiperplasia gengival   
Fibrose gengival   
Condiloma   
Gengivite-estomatite   
Anquiloglossia   
Cisto de erupção   




15. ÍNDÍCE DE SANGRAMENTO GENGIVAL ( gengival bleeding index) 
Avaliado?       Sim        Não    Porquê?    
 55 54 53 52 51 61 62 63 64 65 
 18 17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26 27 28  
M                 M 
V                 V 
D                 D 
P                 P 
   
 85 84 83 82 81 71 72 73 74 75   
 48 47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37 38 
M                 M 
V                 V 
D                 D 
P                 P 
 
  X- Locais com hemorragia até 15 segundos após sondagem 
HPS ( Hemorragia Pós-Sondagem) 
HPS (%) : (nº se superficies com HPS/ nºde superfícies observadas) x 100 % 
Inflamação Gengival ( valores superiores a 10-15%) 
□ Sim    Não  
	  16. OCLUSÃO 
Avaliado?       Sim        Não    Porquê? 
16.1. Tipo de mordida 
 
Sim 
Mordida cruzada anterior  
Mordida cruzada posterior esquerda  
Mordida cruzada posterior direita  
Mordida aberta anterior  
Mordida aberta esquerda  
Mordida aberta direita  
 
16.2. Classificação de oclusão 
Oclusão 16 26 13 23 
Classe I     
Classe II     
Classe III     
Não erupcionado     







Relação incisivo-labial  
Sobremordida Horizontal  
Sobremordida Vertical  
Subnasal-mento cutâneo  
Mordida aberta  
Distância interpupilar  
 
16.4. Patologia: 
ATM Direita Esquerda 
Dor   
Trauma   
Estalidos   
Desvio   













1º) Descongelar Eppendorf com saliva(250 µl) + 250 uLBHI 7,5% glicerol, agitando, em banho 
a 37ºC. ( Nota: manter em gelo as amostras necessárias e antes de usar passar por banho-



























Eppendorf com esferas de  vidro 
previamente esterilizadas 
Vortexar ≈ 3 seg. 
Sonicar em gelo ≈3 seg.  
10 µl  
90 µl NaCl 
0,9% 
10 µl  10 µl  
Semear (método Miles-Misra) 
10-1  10-2  10-3  10-4  
Nota: Após retirar os 50 µl 
de amostra congelar 
imediatamente a restante 































8º) Leitura de resultados :No final dos períodos de incubação contar as colónias, e expressar 
os resultados em unidades formadoras de colónias por cm2 (UFC cm-2). 
Semear 
10-1  10-2  10-3  10-4  
Sabouraud com 



























	  Anexo VI 
DECLARAÇÃO	  DE	  CONSENTIMENTO	  INFORMADO	  
“Avaliação	  dentária	  em	  pacientes	  com	  mucopolissacaridose	  (MPS)”	  
_____________________________________________(	   nome	   completo),	   compreendi	   a	   explicação	   que	   me	   foi	  
fornecida,	   por	   escrito	   e	   verbalmente,	   da	   investigação	   que	   se	   tenciona	   realizar,	   para	   qual	   é	   pedida	   a	   minha	  
participação.	   Foi-­‐me	   dada	   oportunidade	   de	   fazer	   as	   perguntas	   que	   julguei	   necessárias,	   e	   para	   todas	   obtive	  
resposta	  satisfatória.	  	  
Tomei	  conhecimento	  de	  que,	  de	  acordo	  com	  as	   recomendações	  da	  Declaração	  de	  Helsínquia,	  a	   informação	  que	  
me	   foi	   prestada	   versou	   os	   objetivos,	   os	   métodos,	   os	   benefícios	   previstos,	   os	   riscos	   potenciais	   e	   o	   eventual	  
desconforto.	  Além	  disso,	   foi-­‐me	  afirmado	  que	   tenho	  o	  direito	  de	  decidir	   livremente	  aceitar	  ou	   recusar	  a	   todo	  o	  
tempo	  a	  minha	  participação	  no	  estudo.	  Sei	  que	  se	  recusar	  não	  haverá	  qualquer	  prejuízo	  na	  assistência	  que	  me	  é	  
prestada.	  	  
Foi-­‐me	  dado	  todo	  o	  tempo	  de	  que	  necessitei	  para	  refletir	  sobre	  esta	  proposta	  de	  participação.	  	  
Nestas	   circunstâncias,	   decido	   livremente	   aceitar	   participar	   neste	   projeto	   de	   investigação,	   tal	   como	   me	   foi	  
apresentado	  pelo	  investigador(a),	  sabendo	  que	  a	  confidencialidade	  dos	  participantes	  e	  dos	  dados	  a	  eles	  referentes	  
se	  encontra	  assegurada.	  Mais	  autorizo	  que	  os	  dados	  deste	  estudo	  sejam	  utilizados	  para	  este	  e	  outros	   trabalhos	  
científicos	  desde	  que	  irreversivelmente	  anonimizados.	  	  
Data:	  ____	  /	  _________________	  /	  20____	  	  




Sara	  Rodrigues	  Ponciano	  (tlm:	  911962062;	  sararodrip@gmail.com)	  	  
A	  Orientadora:	  
________________________________________________	  
Prof.ª	  Doutora	  Cristina	  Maria	  Ferreira	  Guimarães	  Pereira	  Areias	  (	  careias@fmd.up.pt)	  
A	  Co-­‐Orientadora:	  
__________________________________________________	  
Dr.ª	  Elisa	  Isabel	  Leão	  Teles	  Silva	  (Coordenadora	  da	  Unidade	  de	  Doenças	  Metabólicas	  do	  Centro	  Hospitalar	  de	  São	  
João)	  	  
Faculdade	  de	  Medicina	  Dentária	  da	  Universidade	  do	  Porto;	  	  
Rua	  Dr.	  Manuel	  Pereira	  da	  Silva,	  4200-­‐393	  Porto;	  Telefone	  +351	  220	  901	  100	  
	  	  
DECLARAÇÃO	  DE	  CONSENTIMENTO	  INFORMADO	  
“Avaliação	  dentária	  em	  pacientes	  com	  mucopolissacaridose	  (MPS)”	  
_________________________________________________(nome	   completo)	   pai,	   mãe	   ou	   responsável	   pelo	  
paciente_____________________________________________(	   nome	   completo),	   compreendi	   a	   explicação	   que	  
me	  foi	  fornecida,	  por	  escrito	  e	  verbalmente,	  da	  investigação	  que	  se	  tenciona	  realizar,	  para	  qual	  é	  pedida	  a	  minha	  
participação.	   Foi-­‐me	   dada	   oportunidade	   de	   fazer	   as	   perguntas	   que	   julguei	   necessárias,	   e	   para	   todas	   obtive	  
resposta	  satisfatória.	  	  
Tomei	  conhecimento	  de	  que,	  de	  acordo	  com	  as	   recomendações	  da	  Declaração	  de	  Helsínquia,	  a	   informação	  que	  
me	   foi	   prestada	   versou	   os	   objetivos,	   os	   métodos,	   os	   benefícios	   previstos,	   os	   riscos	   potenciais	   e	   o	   eventual	  
desconforto.	  Além	  disso,	   foi-­‐me	  afirmado	  que	   tenho	  o	  direito	  de	  decidir	   livremente	  aceitar	  ou	   recusar	  a	   todo	  o	  
tempo	  a	  minha	  participação	  no	  estudo.	  Sei	  que	  se	  recusar	  não	  haverá	  qualquer	  prejuízo	  na	  assistência	  que	  me	  é	  
prestada.	  	  
Foi-­‐me	  dado	  todo	  o	  tempo	  de	  que	  necessitei	  para	  refletir	  sobre	  esta	  proposta	  de	  participação.	  	  
Nestas	   circunstâncias,	   decido	   livremente	   aceitar	   participar	   neste	   projeto	   de	   investigação,	   tal	   como	   me	   foi	  
apresentado	  pelo	  investigador(a),	  sabendo	  que	  a	  confidencialidade	  dos	  participantes	  e	  dos	  dados	  a	  eles	  referentes	  
se	  encontra	  assegurada.	  Mais	  autorizo	  que	  os	  dados	  deste	  estudo	  sejam	  utilizados	  para	  este	  e	  outros	   trabalhos	  
científicos	  desde	  que	  irreversivelmente	  anonimizados.	  	  
Data:	  ____	  /	  _________________	  /	  20____	  	  




Sara	  Rodrigues	  Ponciano	  (tlm:	  911962062;	  sararodrip@gmail.com)	  	  
A	  Orientadora:	  
________________________________________________	  
Prof.ª	  Doutora	  Cristina	  Maria	  Ferreira	  Guimarães	  Pereira	  Areias	  (	  careias@fmd.up.pt)	  
A	  Co-­‐Orientadora:	  
__________________________________________________	  
Dr.ª	  Elisa	  Isabel	  Leão	  Teles	  Silva	  (Coordenadora	  da	  Unidade	  de	  Doenças	  Metabólicas	  do	  Centro	  Hospitalar	  de	  São	  
João)	  	  
Faculdade	  de	  Medicina	  Dentária	  da	  Universidade	  do	  Porto;	  	  
Rua	  Dr.	  Manuel	  Pereira	  da	  Silva,	  4200-­‐393	  Porto;	  Telefone	  +351	  220	  901	  100	  
	  Anexo VII 
Faculdade	  de	  Medicina	  Dentária	  da	  Universidade	  do	  Porto	  
Mestrado	  Integrado	  em	  Medicina	  Dentária	  
	  
EXPLICAÇÃO	  DO	  ESTUDO	  
Exmo.(a)	  Sr.(a),	  
Sou	   aluna	   do	   último	   ano	   do	   Mestrado	   Integrado	   de	   Medicina	   Dentária,	   da	   Faculdade	   de	   Medicina	  
Dentária	   da	   Universidade	   do	   Porto	   e	   estou	   a	   efetuar	   o	   meu	   trabalho	   final	   de	   curso,	   cujo	   tema	   é	   “Avaliação	  
dentária	  em	  pacientes	  com	  mucopolissacaridose	  (MPS)”,	  o	  qual	  integra	  uma	  investigação	  científica.	  	  	  
	  
Objetivos:	   A	   primeira	   fase	   deste	   trabalho,	   tem	   como	   objetivo	   a	   recolha	   de	   dados	   com	   o	   fim	   de	   desenvolver	  
métodos	   e	   critérios	   para	   a	   seleção	   e	   agrupamento	   de	   doentes,	   realizando-­‐se	   desta	   forma	   um	   estudo,	   que	  
pretende	  avaliar	  a	  associação	  existente	  entre	  as	  condições	  orais	  dos	  pacientes	   incluídos	  no	  projeto,	  e	  esclarecer	  
assim	   os	  melhores	   planos	   de	   tratamento	   para	   contornar	   os	   fatores	   que	   limitam	   a	   saúde	   oral	   destes	   pacientes.	  
Numa	  segunda	  fase	  deste	  trabalho	  pretende-­‐se	  estudar	  a	  variação	  dos	  componentes	  da	  saliva	  de	  pacientes	  com	  
mucopolissacaridose	  e	  relacioná-­‐la	  com	  a	  sua	  prevalência	  de	  cárie	  
	  
Metodologia:	  Os	  métodos	  utilizados	  incluem	  o	  preenchimento	  da	  ficha	  clínica	  de	  Odontopediatria,	  com	  um	  breve	  
questionário	  relativo	  aos	  antecedentes	  pessoais,familiares,médicos	  e	  dentários	  do	  paciente.	  Com	  o	  questionário	  
pretende-­‐	  se	  igualmente	  recolher	  informações	  relativas	  aos	  hábitos	  de	  higiene	  oral	  ,	  alimentares	  e	  hábitos	  orais	  
prejudiciais.	  Após	  o	  preenchimento	  da	  ficha	  clínica,	  será	  realizado	  um	  exame	  exploratório	  através	  do	  qual	  se	  
pretende	  avaliar	  a	  presença	  de	  patologias	  orais,	  o	  índice	  de	  cárie	  (ICDAS)	  e	  a	  oclusão	  do	  paciente.	  Recolhe-­‐se	  saliva	  
para	  a	  analisar	  bioquimicamente.	  Poderá	  ser	  necessário	  fotografias	  intraorais.	  
	  
Benefícios:	  Os	   benefícios,	   estão	   presentes,	   na	   importância	   da	   divulgação	   e	   conhecimento	   das	   necessidades	   de	  
tratamento	  da	  população	  estudada,	  bem	  como	  nos	  cuidados	  básicos	  a	  ter	  para	  a	  realização	  de	  uma	  higiene	  oral	  
correta	   e	   eficaz.	   Obtendo-­‐se	   assim,	   estas	   informações	   através	   do	   diagnóstico	   das	   características	   presentes	   na	  
população	  em	  estudo.	  
Riscos/Desconfortos:	  	  Os	  riscos	  da	  avaliação	  clínica	  são	  praticamente	  nulos.	  Excetuando	  o	  possível	  desconforto	  do	  
exame	  clínico	  e	  registo	  fotográfico	  da	  cavidade	  oral.	  
Características	   Éticas:	   	   Serão	   tidas	   em	   conta	   as	   regras	   bioéticas	   utilizadas	   neste	   tipo	   de	   investigações.	   No	  
armazenamento	  e	  tratamento	  de	  dados	  será	  garantida	  a	  confidencialidade	  de	  toda	  a	  informação.	  
Assim	  sendo,	  venho	  por	  este	  meio,	  solicitar	  a	  sua	  colaboração	  como	  responsável,	  neste	  estudo.	  	  
Muito	  obrigada	  pela	  disponibilidade	  e	  colaboração.	  
Sara	  Ponciano	  
Data:	  ____	  /	  _________________	  /	  20____	  Declaro	  que	  recebi,	  li	  e	  compreendi	  a	  informação	  sobre	  o	  estudo	  	  
Assinatura	  do	  paciente:	  
	  Faculdade	  de	  Medicina	  Dentária	  da	  Universidade	  do	  Porto	  
Mestrado	  Integrado	  em	  Medicina	  Dentária	  
	  
EXPLICAÇÃO	  DO	  ESTUDO	  
Exmo.(a)	  Sr.(a),	  
Sou	   aluna	   do	   último	   ano	   do	   Mestrado	   Integrado	   de	   Medicina	   Dentária,	   da	   Faculdade	   de	   Medicina	  
Dentária	   da	   Universidade	   do	   Porto	   e	   estou	   a	   efetuar	   o	   meu	   trabalho	   final	   de	   curso,	   cujo	   tema	   é	   “Avaliação	  
dentária	  em	  pacientes	  com	  mucopolissacaridose	  (MPS)”,	  o	  qual	  integra	  uma	  investigação	  científica.	  	  	  
	  
Objetivos:	   A	   primeira	   fase	   deste	   trabalho,	   tem	   como	   objetivo	   a	   recolha	   de	   dados	   com	   o	   fim	   de	   desenvolver	  
métodos	   e	   critérios	   para	   a	   seleção	   e	   agrupamento	   de	   doentes,	   realizando-­‐se	   desta	   forma	   um	   estudo,	   que	  
pretende	  avaliar	  a	  associação	  existente	  entre	  as	  condições	  orais	  dos	  pacientes	   incluídos	  no	  projeto,	  e	  esclarecer	  
assim	   os	  melhores	   planos	   de	   tratamento	   para	   contornar	   os	   fatores	   que	   limitam	   a	   saúde	   oral	   destes	   pacientes.	  
Numa	  segunda	  fase	  deste	  trabalho	  pretende-­‐se	  estudar	  a	  variação	  dos	  componentes	  da	  saliva	  de	  pacientes	  com	  
mucopolissacaridose	  e	  relacioná-­‐la	  com	  a	  sua	  prevalência	  de	  cárie	  
	  
Metodologia:	  Os	  métodos	  utilizados	  incluem	  o	  preenchimento	  da	  ficha	  clínica	  de	  Odontopediatria,	  com	  um	  breve	  
questionário	  relativo	  aos	  antecedentes	  pessoais,familiares,médicos	  e	  dentários	  do	  paciente.	  Com	  o	  questionário	  
pretende-­‐	  se	  igualmente	  recolher	  informações	  relativas	  aos	  hábitos	  de	  higiene	  oral	  ,	  alimentares	  e	  hábitos	  orais	  
prejudiciais.	  Após	  o	  preenchimento	  da	  ficha	  clínica,	  será	  realizado	  um	  exame	  exploratório	  através	  do	  qual	  se	  
pretende	  avaliar	  a	  presença	  de	  patologias	  orais,	  o	  índice	  de	  cárie	  (ICDAS)	  e	  a	  oclusão	  do	  paciente.	  Recolhe-­‐se	  saliva	  
para	  a	  analisar	  bioquimicamente.	  Poderá	  ser	  necessário	  fotografias	  intraorais.	  
	  
Benefícios:	  Os	   benefícios,	   estão	   presentes,	   na	   importância	   da	   divulgação	   e	   conhecimento	   das	   necessidades	   de	  
tratamento	  da	  população	  estudada,	  bem	  como	  nos	  cuidados	  básicos	  a	  ter	  para	  a	  realização	  de	  uma	  higiene	  oral	  
correta	   e	   eficaz.	   Obtendo-­‐se	   assim,	   estas	   informações	   através	   do	   diagnóstico	   das	   características	   presentes	   na	  
população	  em	  estudo.	  
Riscos/Desconfortos:	  	  Os	  riscos	  da	  avaliação	  clínica	  são	  praticamente	  nulos.	  Excetuando	  o	  possível	  desconforto	  do	  
exame	  clínico	  e	  registo	  fotográfico	  da	  cavidade	  oral.	  
Características	   Éticas:	   	   Serão	   tidas	   em	   conta	   as	   regras	   bioéticas	   utilizadas	   neste	   tipo	   de	   investigações.	   No	  
armazenamento	  e	  tratamento	  de	  dados	  será	  garantida	  a	  confidencialidade	  de	  toda	  a	  informação.	  
Assim	  sendo,	  venho	  por	  este	  meio,	  solicitar	  a	  sua	  colaboração	  como	  responsável,	  neste	  estudo.	  	  
Muito	  obrigada	  pela	  disponibilidade	  e	  colaboração.	  
Sara	  Ponciano	  
Data:	  ____	  /	  _________________	  /	  20____	  	  
Declaro	  que	  recebi,	  li	  e	  compreendi	  a	  informação	  sobre	  o	  estudo	  	  
Assinatura	  do	  responsável	  do	  paciente:	  
_________________________________________________________________	  	  




• CPO ( Número de dentes cariados, perdidos e obturados) 
• CPOD (Número de dentes cariados, perdidos e obturados por dente) 
• CPOS (Número de dentes cariados, perdidos e obturados) 




	    
	    
	     
	   
 
